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Wstęp
Wraz z rozwojem metod diagnostycznych i po-
prawą ich dostępności wrasta liczba dzieci, u któ-
rych w ośrodkach kardiologii dziecięcej rozpoznaje
się kardiomiopatię. Najczęściej jest to kardiomio-
patia przerostowa, rozstrzeniowa i arytmogenna
kardiomiopatia prawej komory. Rozmowa z rodzi-
cami, podczas której tłumaczy się istotę choroby
dziecka oraz informuje o możliwości wystąpienia
nagłej śmierci, jest zawsze bolesnym przeżyciem
dla rodziców i lekarza. Tym bardziej, że zwykle są
to dzieci pozornie zdrowe, u których nie występują
dolegliwości, często uprawiające sport.
Znaczący postęp, jaki osiągnięto w ostatnich
latach, umożliwił bardziej precyzyjne określenie
przyczyn i mechanizmów prowadzących do nagłej
śmierci u tych chorych oraz dokładniejsze pozna-
nie wskaźników zapowiadających wystąpienie na-
głej śmierci. Mimo to przewidywanie zagrożenia
nagłą śmiercią u chorych z kardiomiopatiami jest
wciąż bardzo trudnym problemem klinicznym. Do-
tyczy to w szczególności dzieci i młodzieży.
Kardiomiopatia przerostowa
Kardiomiopatia przerostowa (HCM, hypertro-
phic cardiomyopathy) jest chorobą serca genetycz-
nie uwarunkowaną, z autosomalnym dominującym
typem dziedziczenia. Istotą choroby jest samoist-
ny przerost mięśnia sercowego. W badaniu histo-
patologicznym stwierdza się całkowicie zaburzony
układ włókien i miofibrylli, przerost komórek mięś-
niowych oraz ogniska martwicy i włóknienia. Cha-
rakterystyczna jest również proporcjonalnie nie-
wielka liczba organelli komórkowych i skąpe łoży-
sko naczyniowe w porównaniu z dużą masą
mięśniową lewej komory [1]. Opisane zmiany pro-
wadzą do upośledzenia podatności rozkurczowej
lewej komory, niedokrwienia mięśnia sercowego
oraz stanowią substrat dla groźnych dla życia zabu-
rzeń rytmu serca [2]. Częstość HCM w populacji
ogólnej ocenia się na 0,2% [3]. Oznaczałoby to, że
w Polsce ok. 80 000 osób dotkniętych jest tym scho-
rzeniem, z czego istotną część stanowią dzieci
i młodzież. Mimo różnych badań prowadzonych przez
wiele lat, nadal nie wynaleziono skutecznego lecze-
nia HCM, ciągle nie ma sposobu zapobiegania naj-
groźniejszym jej powikłaniom — nagłej śmierci [1,
4, 5]. Objawy choroby mogą pojawić się już w okre-
sie niemowlęcym, jednak bardziej typowe jest wy-
stąpienie przerostu w późniejszym dzieciństwie lub
w okresie młodzieńczym. W tym czasie szczegól-
nie często dochodzi do znacznego przyrostu grubo-
ści mięśnia sercowego, co nie zawsze przebiega
z pojawieniem się lub nasileniem objawów klinicz-
nych.
Najczęstszym mechanizmem prowadzącym do
nagłej śmierci u dzieci z HCM jest migotanie ko-
mór, rzadziej bradyarytmie. Do najczęstszych czyn-
ników wyzwalających migotanie komór u chorych
z HCM należą komorowe zaburzenia rytmu, napa-
dowe migotanie przedsionków lub częstoskurcz
nadkomorowy (zwłaszcza przy współistnieniu do-
datkowej drogi przewodzenia przedsionkowo-ko-
morowego), blok przedsionkowo-komorowy, zabu-
rzenia hemodynamiczne, niedokrwienie mięśnia
sercowego i nadmierny wysiłek fizyczny [6, 7].
Kardiomiopatia przerostowa jest schorzeniem
zwykle o łagodnym przebiegu klinicznym. Nagła
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śmierć najczęściej występuje u dzieci i młodzieży
oraz u chorych poniżej 30 rż. Roczną śmiertelność
ocenia się na 1–4% [8–11]. Rokowanie jest lepsze
w przypadku koniuszkowej postaci HCM [12]. Po-
nieważ większość chorych, którzy zmarli nagle, nie
zgłaszała żadnych dolegliwości, konieczna jest oce-
na innych czynników ryzyka nagłej śmierci.
Czynniki genetyczne
Powszechnie obserwowane częste występowa-
nie nagłych zgonów w jednych rodzinach w porów-
naniu z łagodnym przebiegiem w innych, sugerowa-
ło obecność czynników genetycznych odpowiedzial-
nych za przebieg kliniczny choroby, w tym za
występowanie nagłych zgonów. Dotychczas ziden-
tyfikowano 7 genów, których mutację dziedziczy się
wspólnie z HCM ze zmiennym stopniem penetra-
cji i ekspresji. Ustalenie rozpoznania molekularne-
go umożliwia zdiagnozowanie choroby przed wystą-
pieniem jej cech klinicznych i może być pomocne
w prognozowaniu przebiegu choroby. W przypad-
ku stwierdzenia niektórych mutacji genu łańcucha
ciężkiego b-miozyny sercowej (Val606Met,
Leu908Val) oraz genu MBP-C rokowanie jest lep-
sze. Występowanie mutacji genu sercowej b-mio-
zyny, takich jak Arg403Gln, Arg719Trp, związane
jest natomiast z częstym występowaniem nagłej
śmierci sercowej [13, 14]. Mutacje genu troponiny T
prowadzą do nasilenia zaburzeń struktury tkanki
mięśnia sercowego i zwykle niezbyt nasilonego
przerostu mięśnia lewej komory [13, 15, 16]. Obec-
ność mutacji genu troponiny T wiąże się z wyraź-
nym wzrostem ryzyka wystąpienia nagłej śmierci
[13, 16]. Rozpoznanie HCM u dziecka jest wskaza-
niem do wykonania badania echokardiograficznego
i, o ile jest to możliwe, badań genetycznych u naj-
bliższych członków rodziny.
Stwierdzenie występowania nagłych zgonów
w najbliższej rodzinie dziecka z HCM pogarsza roko-
wanie. Wskaźnik ten charakteryzuje się jednak niską
czułością w wykrywaniu zagrożonych dzieci [6].
Objawy kliniczne
Nie stwierdzono zależności między występo-
waniem bólu w klatce piersiowej, duszności i ogra-
niczeniem tolerancji wysiłku fizycznego a występo-
waniem nagłej śmierci u chorych z HCM [9, 17].
Przebyte nagłe zatrzymanie krążenia oraz wystę-
powanie nawracających utrat przytomności w wy-
wiadzie, szczególnie przy współistniejących innych
czynnikach zagrożenia nagłą śmiercią, pogarsza
rokowanie u tych chorych. Przebyte nagłe zatrzy-
manie krążenia nie jest jednak jednoznacznym czyn-
nikiem rokowniczym u danej osoby, bowiem u ok.
50% pacjentów dalszy przebieg choroby jest po-
myślny, ale aż 33% chorych umiera nagle na sku-
tek następnego zatrzymania krążenia w ciągu roku
od pierwszego incydentu [5, 9, 17].
Wskaźniki hemodynamiczne
U chorych z HCM istnieje bezsporny związek
między wysiłkiem i nagłymi zgonami — u większo-
ści nagła śmierć następuje w czasie lub bezpośred-
nio po wysiłku [18, 19]. U 25–40% młodych osób
z HCM obserwuje się reakcję hipotensyjną podczas
wysiłku fizycznego, tzn. obniżenie wartości ciśnie-
nia tętniczego o więcej niż 20 mm Hg względem
osiągniętej wartości maksymalnej. Towarzyszy
temu spadek oporu naczyń obwodowych. Obniże-
nie ciśnienia tętniczego może prowadzić do wtór-
nego niedokrwienia mięśnia sercowego i zaburzeń
rytmu serca. Tego rodzaju reakcja wskazuje na
zwiększone ryzyko nagłej śmierci u młodych cho-
rych, jednak wskaźnik ten charakteryzuje się niską
czułością [17, 19–21].
Echokardiografia jest mało przydatną metodą
w ocenie wskaźników zagrożenia w tej grupie cho-
rych. Część autorów wskazuje na istotny przerost
wolnej ściany lewej komory jako czynnik ryzyka,
jednak inni tego nie potwierdzają. Nie potwierdzo-
no także znaczenia obecności gradientu w drodze
odpływu lewej komory (LVOTO, left ventricular
outflow tract obstruction), upośledzenia funkcji roz-
kurczowej lewej komory oraz powiększenia lewe-
go przedsionka jako czynników zagrożenia nagłą
śmiercią u chorych z HCM [2, 6, 18, 22, 23]. Jednak
prawdopodobnie u dzieci ze znacznym stopniem
LVOTO wzrost ciśnienia w lewej komorze, wywo-
łując szereg wtórnych patomechanizmów, jest po-
tencjalnym zagrożeniem wystąpienia częstoskurczu
komorowego i nagłej śmierci sercowej [7, 19].
Zaburzenia rytmu serca
Nieutrwalony częstoskurcz komorowy wystę-
puje w badaniu holterowskim u ok. 20% dorosłych
chorych, u dzieci rzadziej [10]. Jego podłożem jest
specyficzna dla HCM dezorganizacja włókien mio-
kardialnych (disarray), stwarzająca warunki do po-
wstania zjawiska fali nawrotnej. Ryzyko wystąpie-
nia tachyarytmii komorowej wzrasta, jeśli opisanym
wyżej czynnikom (hipotensja wysiłkowa, niedo-
krwienie, substrat dla fali nawrotnej) towarzyszą
zaburzenia elektrolitowe lub dysfunkcja układu au-
tonomicznego [7]. Stwierdzenie nieutrwalonego
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częstoskurczu komorowego u młodzieży i młodych
dorosłych wiąże się ze wzrostem ryzyka nagłej
śmierci [6, 24, 25]. Czułość tej postaci arytmii
w przewidywaniu nagłej śmierci jest niska, jednak
wartość predykcyjna ujemna przekracza 90%. Ozna-
cza to, że niestwierdzenie nieutrwalonego często-
skurczu komorowego u tych pacjentów stanowi
dobre rokowanie [25]. Niektórzy autorzy sugerują,
że nieutrwalony częstoskurcz komorowy ma istot-
ne znaczenie prognostyczne jedynie u chorych z to-
warzyszącymi utratami przytomności [26]. U dzie-
ci nieutrwalony częstoskurcz komorowy należy
traktować jako czynnik ryzyka nagłej śmierci [4].
Stwierdzenie nieutrwalonego częstoskurczu komo-
rowego podczas wysiłku wiąże się z bardzo wyso-
kim ryzykiem. Utrwalony częstoskurcz komorowy
u chorych z HCM występuje niezwykle rzadko
i w istotny sposób pogarsza rokowanie [6, 18].
Programowana stymulacja komór nie znalazła
zastosowania w ocenie stopnia ryzyka nagłej śmier-
ci u dzieci z HCM. Obok trudnego do zaakceptowa-
nia ryzyka chorych, wartość czułości i swoistości in-
dukowanego częstoskurczu komorowego jest po-
równywalna ze stwierdzeniem nieutrwalonego
częstoskurczu komorowego w badaniu EKG me-
todą Holtera [6, 7, 17, 18]. Saumarez i wsp. [27] za-
proponowali inne wykorzystanie badania elektrofi-
zjologicznego w ocenie ryzyka nagłej śmierci
w HCM. Dezorganizacja utkania mięśnia sercowe-
go oraz włóknienie śródmiąższowe mogą być przy-
czynami niejednorodnego rozprzestrzeniania impul-
sów elektrycznych, opóźnienia przewodzenia śród-
komorowego i powstania wielu dodatkowych
szlaków przewodzenia, które mogą przewodzić lub
blokować impulsy zależnie od lokalnych warunków
refrakcji. Tworzy to warunki do powstania komoro-
wych zaburzeń rytmu w mechanizmie fali nawrot-
nej. Autorzy ci wykazali, że im większe jest opóź-
nienie czasu przewodzenia wystymulowanych po-
budzeń rejestrowanych równocześnie w czterech
punktach w prawej komorze, tym większe jest ry-
zyko wystąpienia groźnych dla życia tachyarytmii
komorowych [27].
Podsumowując, można stwierdzić, że w HCM ry-
zyko nagłej śmierci zwiększają następujące czynniki:
— nagłe zgony w rodzinie dziecka;
— nosicielstwo mutacji genowej związanej ze
zwiększoną śmiertelnością;
— nagłe zatrzymanie krążenia w wywiadzie;
— nawracające utraty przytomności w wywiadzie;
— utrwalony i nieutrwalony częstoskurcz komo-
rowy;
— częstoskurcz nadkomorowy (ze współistnieją-
cym zespołem preekscytacji lub bez niego);
— bradykardia;
— opóźnienie przewodzenia śródkomorowego
w badaniu elektrofizjologicznym.
Leczenie
Zasadniczą rolę w zapobieganiu nagłej śmierci
ma wczesne rozpoznanie choroby. W badaniach au-
topsyjnych przeprowadzonych wśród młodych osób
zmarłych nagle podczas wysiłku fizycznego u nie-
mal 30% stwierdzono nierozpoznaną wcześniej
HCM [28]. Podstawowym zaleceniem jest unikanie
wysiłków fizycznych, szczególnie nagłych. Lecze-
nie profilaktyczne powinni rozpocząć chorzy, u któ-
rych wystąpiło zatrzymanie krążenia i pacjenci,
u których stwierdzono dwa lub więcej czynników
ryzyka zagrożenia nagłą śmiercią. U chorych z czę-
stoskurczem komorowym lub migotaniem przed-
sionków w leczeniu przewlekłym zaleca się amio-
daron w małych dawkach. U dzieci z migotaniem
komór oraz u osób z częstoskurczem komorowym,
u których leczenie amiodaronem jest nieskutecz-
ne, wskazane jest wszczepienie kardiowertera-de-
fibrylatora (ICD, implantable cardioverter-defibrilla-
tor). Kardiowerter-defibrylator wydaje się obecnie
najbardziej skuteczną metodą zabezpieczenia cho-
rych przed nagłą śmiercią spowodowaną tachyaryt-
miami komorowymi. Dlatego też coraz więcej
ośrodków stosuje ICD w profilaktyce pierwotnej
u chorych ze stwierdzonymi czynnikami ryzyka,
jednak nie wszystkich pacjentów można obecnie za-
bezpieczyć w ten sposób (dotyczy to w szczególno-
ści dzieci). Alternatywnym sposobem jest leczenie
farmakologiczne amiodaronem. Występowanie za-
burzeń przewodzenia przedsionkowo-komorowego
z bradykardią wymaga wszczepienia układu stymu-
lującego serce. Stwierdzenie zespołu preekscytacji
komór, przy współistnieniu napadowego migotania
przedsionków lub napadowego częstoskurczu
przedsionkowo-komorowego, stanowi wskazanie do
wykonania ablacji prądem o wysokiej częstotliwo-
ści podłoża częstoskurczu. U dzieci z LVOTO i na-
padowymi utratami przytomności spowodowanymi
wysiłkiem zaleca się wykonanie miektomii. W in-
dywidualnych przypadkach należy rozważyć prze-
szczepienie serca [6, 18, 29, 30].
Arytmogenna kardiomiopatia
prawej komory
Arytmogenna kardiomiopatia prawej komory
(ARVCM, arrhythmogenic right ventricular cardio-
myopathy) jest schorzeniem rzadszym od kardiomio-
patii przerostowej. Częstość ARVCM według róż-
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nych źródeł mieści się w granicach 1/1000–1/10 000
[6, 31]. Istotą choroby jest zastępowanie mięśnia
sercowego tkanką włóknisto-tłuszczową, najczę-
ściej w obrębie prawej komory, rzadziej komory le-
wej. W obrazie histopatologicznym stwierdza się
obecność tkanki tłuszczowej, przetrwałych włókien
mięśniowych oraz wzmożone włóknienie śródmiąż-
szowe. Klinicznym wyrazem tych zmian mogą być
zaburzenia kurczliwości prawej komory serca
[32, 33]. Najbardziej typową postacią arytmii u cho-
rych z ARVCM jest jednokształtny częstoskurcz ko-
morowy o morfologii bloku lewej odnogi pęczka
Hisa (70–92%). U dzieci z ARVCM można zaobser-
wować całe spektrum komorowych zaburzeń rytmu,
od nielicznych pojedynczych pobudzeń przedwcze-
snych do źle zwykle tolerowanego wielokształtne-
go częstoskurczu komorowego. U 7–24% chorych
z ARVCM stwierdza się nadkomorowe zaburzenia
rytmu, w tym utrwalone lub napadowe migotanie
i trzepotanie przedsionków [34, 35]. Częstość i sto-
pień nasilenia arytmii komorowej u dzieci często nie
zależy od stopnia nasilenia zmian morfologicznych
w sercu. Rozpoznanie bywa niezwykle trudne, tym
trudniejsze, im młodszy jest chory. Choroba ma cha-
rakter postępujący, u dzieci zmiany mogą być bar-
dzo subtelne [36]. U znacznej części dzieci
z ARVCM obraz echokardiograficzny jest prawidło-
wy, a jedyną uznaną metodą diagnostyczną umożli-
wiającą przyżyciowe rozpoznanie ARVCM jest biop-
sja mięśnia sercowego [33].
Nagłe zgony stanowią 80% wszystkich zgonów
w ARVCM. Choroba ta jest odpowiedzialna za 25%
nagłych zgonów wśród młodych osób uprawiają-
cych sport i jest jedną z najczęstszych przyczyn
nagłej śmierci przed ukończeniem 35 rż. [37].
Schorzenie to u dzieci często przebiega bezobja-
wowo. Pierwsze objawy w postaci komorowych
zaburzeń rytmu odnotowuje się najczęściej u na-
stolatków. Arytmie komorowe u dzieci poniżej 10
rż. są rzadkością. Niekiedy pierwszym objawem
choroby u dzieci i młodzieży jest utrata przytom-
ności (29%), migotanie komór z zatrzymaniem
krążenia (7–23%), a czasami nagła śmierć serco-
wa. U tych chorych częstoskurcz komorowy, naj-
częściej wywołany wysiłkiem, może być pierw-
szym i jednocześnie letalnym objawem choroby
[34–36]. Śmiertelność w ARVCM jest wielokrot-
nie mniejsza w grupie chorych leczonych antyaryt-
micznie [31, 32]. Dlatego, szczególnie w tej postaci
kardiomiopatii, zasadnicze znaczenie w zapobiega-
niu nagłej śmierci ma rozpoznanie choroby przed
wystąpieniem pełnej symptomatologii. Jest to o
tyle istotne, że oprócz wysiłku fizycznego, dzieci
te narażone są na zwiększone ryzyko nagłej śmier-
ci również podczas zabiegów operacyjnych w znie-
czuleniu ogólnym [31, 37, 38].
Dotychczas nie poznano dobrze czynników ry-
zyka wystąpienia nagłej śmierci u chorych z ARVCM.
Nie potwierdzono znaczenia rokowniczego obciążo-
nego wywiadu rodzinnego oraz występowania utrat
przytomności w wywiadzie. Także ocena dyspersji
QT i stwierdzenie nieutrwalonego częstoskurczu
komorowego w badaniu EKG metodą Holtera nie
stanowią czynników wpływających na ocenę roko-
wania. Stwierdzenie w badaniu holterowskim
utrwalonego częstoskurczu komorowego znacznie
pogarsza rokowanie, chociaż badanie to ma stosun-
kowo niską czułość w wykrywaniu tej postaci aryt-
mii [6, 34]. Natomiast 24-godzinne badanie EKG
metodą Holtera jest istotne w ocenie skuteczności
leczenia antyarytmicznego tych chorych. Programo-
wana stymulacja komór ma ograniczone znaczenie
kliniczne u dzieci z ARVCM.
Późne potencjały komorowe (LP, late poten-
tials) występują u 47–91% badanych [39, 40]. Wy-
kazano istotną zależność pomiędzy wzrostem stop-
nia zwłóknienia prawej komory a występowaniem
LP. U dorosłych chorych LP stanowią niezależny
czynnik ryzyka wystąpienia utrwalonego często-
skurczu komorowego, a w przypadku współistnie-
nia zaburzenia czynności prawej komory także mi-
gotania komór [39]. Stwierdzenie LP u dzieci
z arytmią komorową o morfologii bloku lewej od-
nogi powinno dla lekarza stanowić wskazanie do
poszerzenia diagnostyki obrazowej w kierunku
ARVCM. Jest to o tyle istotne, że u dzieci często
obserwuje się „idiopatyczne” komorowe zaburze-
nia rytmu z drogi odpływu prawej komory o mor-
fologii bloku lewej odnogi (a więc podobnej jak
w ARVCM), zwykle o łagodnym przebiegu klinicz-
nym. Tej postaci arytmii bardzo rzadko towarzy-
szy nieprawidłowy wynik uśrednionego zapisu
EKG.
Badania prowadzone w ostatnich latach wska-
zują na dużą przydatność oceny dyspersji depola-
ryzacji (dyspersji QRS) w ocenie zagrożenia nagłym
zgonem w ARVCM. Wartość dyspersji QRS ≥ 40 ms,
a według innych ≥ 50 ms, wskazuje na zagrożenie
nagłą śmiercią u dorosłych chorych z czułością
wynoszącą 90% i swoistością — 77% [41, 42].
Wielu autorów podziela opinię, że jednym
z najbardziej istotnych czynników obciążających ro-
kowanie w tej chorobie jest obecność rozstrzeni lub
zaburzeń kurczliwości prawej komory serca,
zwłaszcza z jednoczesnym zajęciem komory lewej.
Chorzy, których nie poddano leczeniu, w szczegól-
ny sposób są zagrożeni utrwalonym częstoskurczem
komorowym i nagłą śmiercią [6, 34, 35, 42].
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Leczenie
Podstawowym zaleceniem dla dzieci i młodzie-
ży z ARVCM jest unikanie wysiłku fizycznego
i uprawiania sportu. Lekiem z wyboru w leczeniu
tachyarytmii komorowych jest sotalol. W wybra-
nych przypadkach stosuje się (pojedynczo lub
w kombinacji) inne leki (amiodaron, amiodaron wraz
z b-blokerem lub leki antyarytmiczne grupy Ic
łącznie z b-blokerem). U chorych opornych na le-
czenie antyarytmiczne należy rozważyć wykonanie
ablacji prądem o wysokiej częstotliwości podłoża czę-
stoskurczu, chociaż nie ma przekonujących danych
o skuteczności tej metody w zapobieganiu nagłej
śmierci. Doświadczenia z użyciem ICD u dzieci
z ARVCM są niewielkie. Stosowanie tej metody
u chorych z ARVCM (szczególnie dzieci) wiąże się
z wieloma problemami technicznymi. Z dotychcza-
sowych obserwacji wynika, że wszczepienie ICD
zmniejsza ryzyko nagłej śmierci u chorych po epi-
zodzie migotania komór, z opornymi na farmakote-
rapię utrwalonymi tachyarytmiami komorowymi
oraz w grupie szczególnego ryzyka (obecność
utrwalonego częstoskurczu komorowego ze współ-
istnieniem zaburzeń kurczliwości prawej i lewej
komory serca) [6, 33–35].
Kardiomiopatia rozstrzeniowa
Kardiomiopatia rozstrzeniowa (DCM, dilated
cardiomyopathy) jest przewlekłą chorobą serca, cha-
rakteryzującą się rozstrzenią z obniżeniem kurczli-
wości lewej lub obu jego komór. U podłoża tej po-
staci kardiomiopatii leżą najczęściej nieprawidłowo-
ści genetyczne, infekcje wirusowe i zaburzenia
immunologiczne. Ze względu na częste (ok. 40%)
rodzinne występowanie choroby (w większości dzie-
dziczenie autosomalne dominujące), po rozpoznaniu
choroby u dziecka zaleca się wykonanie badania
echokardiograficznego u najbliższej rodziny [43].
W przypadku DCM 5-letnia śmiertelność wynosi ok.
20%, z czego ok. 1/3 stanowi śmierć nagła [44, 45].
W przeciwieństwie do HCM i ARVCM nagła śmierć
sercowa niezwykle rzadko występuje jako pierwszy
objaw choroby. Różnorodność potencjalnych czyn-
ników etiologicznych i mechanizmów patogenetycz-
nych w DCM może wpływać na różnorodny prze-
bieg kliniczny i rokowanie. W odróżnieniu od wcze-
śniej omawianych postaci kardiomiopatii, w DCM
tachyarytmie komorowe stanowią jedną z kilku bez-
pośrednich przyczyn nagłej śmierci. Istotną rolę
odgrywają tu także bradyarytmie, rozkojarzenie
elektromechaniczne oraz zatorowość płucna i obwo-
dowa [46]. Mnogość mechanizmów odpowiedzial-
nych za nagłą śmierć wiąże się z obecnością wielu
czynników obciążających rokowanie.
Przebieg kliniczny DCM u dzieci może być róż-
ny. U większości chorych wdrożenie leczenia far-
makologicznego po rozpoznaniu choroby powoduje
szybką poprawę wydolności fizycznej i ustąpienie
objawów niewydolności serca, mimo często utrzy-
mujących się cech dysfunkcji lewej komory, stwier-
dzanych za pomocą badania echokardiograficznego.
U niewielkiej części chorych, mimo intensywnego
leczenia, stan kliniczny stopniowo pogarsza się i je-
żeli nie zostanie wykonana transplantacja serca, do-
chodzi do zgonu wśród objawów niewydolności ser-
ca [47]. Należy jednak podkreślić, że na każdym eta-
pie zaawansowania procesu chorobowego może
dojść do nagłej śmierci sercowej.
Ryzyko nagłej śmierci w DCM rośnie z wie-
kiem oraz stopniem uszkodzenia lewej komory ser-
ca [48]. Uogólniając, można stwierdzić, że im bar-
dziej są nasilone zaburzenia hemodynamiczne, tym
gorsze jest rokowanie. Występowanie utrat przy-
tomności jest ważnym wskaźnikiem zagrożenia
nagłą śmiercią w tej grupie chorych [49]. Obserwa-
cje chorych z DCM i utratą przytomności w wywia-
dzie ze wszczepionym z tego powodu ICD wykaza-
ły wystąpienie wyładowania u 50% chorych
w ciągu średnio 32-miesięcznej obserwacji [50].
Komorowe zaburzenia rytmu często rejestru-
je się u dzieci z DCM [51]. Włóknienie mięśnia ser-
cowego, wzrost naprężenia włókien mięśniowych
lewej komory, zaburzenia elektrolitowe, zwiększo-
na aktywność układu renina-angiotensyna-aldoste-
ron, wzrost stężenia katecholamin oraz stosowane
leki (m.in. leki moczopędne i naparstnica) stanowią
potencjalną przyczynę arytmii komorowej u tych
chorych [7]. Wielu (choć nie wszyscy [44]) autorów
uważa, że stwierdzenie częstoskurczu komorowego
oraz licznych (> 1000/d.) pojedynczych pobudzeń
przedwczesnych komorowych w badaniach elektro-
kardiograficznych stanowi istotny czynnik ryzyka na-
głej śmierci, w szczególności u chorych z obniżoną
frakcją wyrzutową lewej komory poniżej 30%, a we-
dług innych już poniżej 40% [6, 45, 52].
Autorzy nielicznych prac dotyczących tego pro-
blemu wskazują na istotne znaczenie obecności LP
w uśrednionym zapisie  EKG, zmienności załam-
ka T oraz całkowitego bloku lewej odnogi pęczka
Hisa jako czynników ryzyka wystąpienia utrwalo-
nego częstoskurczu komorowego i migotania komór
oraz nagłej śmierci u chorych z DCM [53–56].
Nie wykazano przydatności programowanej sty-
mulacji komór w ocenie ryzyka wystąpienia utrwa-
lonego częstoskurczu komorowego, migotania ko-
mór oraz nagłej śmierci u chorych z DCM [57].
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Zmniejszenie stopnia ryzyka nagłej śmierci
sercowej u tych chorych wymaga przede wszystkim
dążenia do zmniejszenia stopnia zaburzeń hemody-
namicznych. Dlatego postępowanie terapeutyczne
w DCM obejmuje w pierwszej kolejności leczenie
niewydolności serca (leki b-adrenolityczne, moczo-
pędne, inhibitory konwertazy) oraz u niektórych
chorych terapię antykoagulantami w celu zmniej-
szenia ryzyka powikłań zatorowo-zakrzepowych
[58, 59]. Lekiem z wyboru w terapii arytmii komo-
rowej jest amiodaron, natomiast w prewencji wtór-
nej należy rozważyć wszczepienie ICD [50, 60]. Sto-
sowanie b-blokerów oraz amiodaronu u wielu cho-
rych prowadzi do zmniejszenia liczby i stopnia
nasilenia komorowych zaburzeń rytmu serca. Nie
wykazano jednak istotnego zmniejszenia ryzyka
wystąpienia nagłej śmierci u chorych z DCM podda-
nych terapii tymi lekami [6, 44, 61]. U chorych
z DCM i zaawansowanymi objawami niewydolności
serca należy rozważyć przeszczepienie serca.
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